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Bevezetés
Az idiopathiás gyulladásos myopátiák (IIM) közös 
jellemzője a proximális végtagizmok immunmediált 
gyulladása, melyet klinikailag az érintett izmok prog-
resszív gyengesége, izomfájdalom jellemez. Az 
IIM-k ritka betegségek, incidenciájuk 2,8–7,7/mil-
lió, prevalenciájuk 5–10/millió. Az érintettek nem és 
kor szerinti megoszlása alcsoportonként változó. 
Elmondhatjuk azonban, hogy nők körében körülbe-
lül háromszor gyakoribb ez a betegség, mint férﬁ -
ak esetében. A myositisek kialakulásában szerepet 
játszó autoantigéneket még nem sikerült pontosan 
azonosítani, de a patomechanizmus egyre több lé-
pését megismerték. Bebizonyosodott, hogy az IIM-k 
mint a legtöbb autoimmun betegség, etiológiájukat 
tekintve multifaktoriálisak: genetikai és környezeti 
tényezők egyaránt szerepet játszanak kialakulásuk-
ban. IIM-ban az általános klinikai tüneteket tekintve 
rossz közérzet, gyengeség, láz és testsúlyvesztés 
ﬁ gyelhető meg. A  fő panaszt az izom- és ízületi fáj-
dalom, az izomgyengeség, valamint az izomtömeg 
A gyulladásos izombetegségek, más néven myositisek 
krónikus, immunmediált kórképek, melyek közös jellem-
zője a progresszív proximális végtagizom-gyengeség. Ez 
a betegségcsoport több különböző szindrómát foglal ma-
gában. A diagnózis alapja a Bohan és Peter által kidol-
gozott kritériumrendszer, amely manapság egyre inkább 
elavultnak tűnik. A növekvő ismeretek, a kockázati ténye-
zők, a genetikai hajlam és immunológiai patomechaniz-
mus pontosabb megismerése egy új, immungenetikai és 
szerológiai diagnosztikai kritériumrendszer kidolgozásá-
hoz vezethet, mely munka jelenleg is folyamatban van. 
Európa számos országában dolgoznak munkacsoportok 
a kritériumrendszer egységesítésén, pontosításán. 
A gyulladásos izombetegségek kezelése is összetett fel-
adat, amely sokrétű tapasztalatot igényel. Eddigi tanul-
mányok alapján a különböző alcsoportok, eltérő patome-
chanizmusuk és szerológiai tulajdonságaik miatt eltérő 
terápiát is igényelnek, igényelhetnek. A terápia fő célja az 
izomerő növelése, a mozgáskorlátozottság, kontraktúrák 
kialakulásának megelőzése, valamint a betegség szisz-
témás megnyilvánulásainak kezelése. Mindezek mellett 
a betegek életminőségének, funkcionális aktivitásának 
megőrzése, javítása is elengedhetetlen. A legfontosabb a 
korai felismerés, pontos diagnózisalkotás és a betegek 
immunológiai központokba irányítása. 
Jelen közlemény célja, hogy összefoglalja eddigi isme-
reteinket a klinikai tünetek, patomechanizmus, szero-
lógiai sajátosságok tekintetében. Továbbá bemutatjuk a 
legújabb diagnosztikai kritériumrendszert, valamint az 
 ennek alapján felállított terápiás protokollokat. 
KULCSSZAVAK: polymyositis, dermatomyositis, tumor-
ral társult myositis, necrotizáló autoimmun myopathia, 
 inclusion body myositis
MYOSITIS – THE CLASSIFICATION OF INFLAMMATORY 
MUSCLE DISEASES
The inﬂ ammatory muscle diseases or myosites are chro-
nic immune-mediated syndromes commonly characteri-
zed by progressive weakness of the proximal limb musc-
les. This disease group contains different syndromes. The 
diagnosis is based on the criteria developed by Bohan 
and Peter that seems to be slightly outdated nowadays. 
The increasing body of knowledge: the better understan-
ding of risk factors, genetic susceptibility and immunolo-
gical pathomechanisms can lead to the development of 
a new immuno-genetical and serological system of cri-
tera, which work is currently in progress. Study groups 
are working on the harmonization and deﬁ nition of the 
system of criteria in numerous European countries.
The treatment of inﬂ ammatory myopathies is a complex 
task that requires multiple experience. Based on the stu-
dies conducted so far, the different subgroups and patho-
mechanisms require different therapies because of their 
different serological features. The main aim of the therapy 
is to increase muscle strength, to prevent the limitation of 
movements and the forming of contractures, and the treat-
ment of the systemic symptoms of the disease. The impro-
vement of the patients’ quality of life and the preservation 
of their functional activity is also necessary. The most im-
portant thing is the early detection, exact diagnosis and the 
sending of the patients into immunological centers. 
The aim of this article is to summarize the current know-
ledge concerning the clinical symptoms, the pathome-
chanisms and serological features. We would also like to 
introduce the newest diagnostic system of criteria as well 
as the therapeutic protocols based on it. 
KEY-WORDS: Polymyositis, Dermatomyositis, Tumor 
 Associated Myositis, Necrotising Autoimmune Myopathy, 
Inclusion Body Myositis
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csökkenése jelenti. A betegek számára nehézséget 
jelent olyan mindennapi tevékenységek elvégzése, 
melyek a proximális végtagizmokat veszik igénybe 
(fésülködés, guggolás, lépcsőn járás). Gyakran jelent-
kezik dysphagia a felső garatizomzat érintettsége mi-
att. DM-ban jellegzetes bőrtünetek is megﬁ gyelhetők 
(1–9. ábra). Belső szervi tünetek között leggyakoribb 
az interstitialis alveolitis, de előfordulhat pulmonalis 
ﬁ brosis, atelectasia, dysphagia és myocarditis is. 
A többszervi érintettség általában rosszabb prognó-
zishoz, súlyos szövődményekhez vezethet [1–5].
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1. ábra. Calcinosis
6. ábra. Periorbitalis oedema
7. ábra. Raynaud-jelenség
2. ábra. Gottron-jel
3. ábra. Gottron papula 4. ábra. Heliotrop rash
5. ábra. Mechanikus kéz
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Diagnózis, klassziﬁ kációs kritériumok
A diagnózis felállításához legtöbben még ma is a 
Bohan és Peter által 1975-ben közölt kritériumrend-
szert [2] használják. A diagnózisalkotás alapját a 
végtagizmok szimmetrikus gyengesége, a vérplaz-
ma nekroenzim- (CK, LDH, GOT, GPT) szintjének az 
emelkedése, az elektromyogrammon (EMG) meg-
ﬁ gyelhető jellegzetes ﬁ brillációk és oszcillációk, va-
lamint a pozitív izombiopszia képezi. Ha 4 fennáll a 
kritériumok közül, akkor deﬁ nitív, ha kevesebb, akkor 
valószínű, illetve lehetséges polymyositisről (PM) be-
szélhetünk. A DM hasonlóképpen diagnosztizálható, 
ﬁ gyelembe véve az előbbieken kívül a speciális bőrtü-
netek (periorbitalis erythema, oedema, heliotrop rash, 
Gottron-jel, Gottron-papula, mechanikus kéz) jelenlé-
tét is. Az utóbbi 27 évben számos kutatócsoport tűz-
te ki célul a kritériumrendszer revideálását [1–2]. 
A hisztopatológiai, klinikai eredmények alapján az 
IIM-en belül korábban hét csoportot különböztettünk 
meg:
1. primer, felnőttkori PM,
2. primer, felnőttkori dermatomyositis (DM),
3. juvenilis myositis (JDM vagy JPM),
4. overlap myositis (OM),
5. tumorasszociált myositis (CAM),
6. zárványtestes myositis (IBM),
7.  egyéb típusú myositis (amyopathiás dermato-
myositis, eosinophil myositis, giant cell myositis 
stb.).
A különböző alcsoportok patomechanizmusukban, 
szövettani jellegzetességeikben, tüneteikben, vala-
mint kórlefolyásukban és prognózisukban lényegesen 
eltérnek egymástól, de a krónikus gyulladás minden 
esetben az izomrostok károsodását és pusztulását, 
ﬁ brosis kialakulását eredményezi. Ez a klinikai beso-
rolás még mindig heterogén betegségcsoportokat 
hoz létre, bár kétségkívül van prediktív értéke prog-
nosztikai és terápiás szempontból [1–5]. A rendszer 
szenzitivitása és speciﬁ citása a korábbi, több mint 
800 beteget vizsgáló tanulmányok kutatási eredmé-
nyei alapján 74–100% myositiskutatásban. A legna-
gyobb diagnosztikus problémát a kritériumok pon-
tatlan meghatározása jelentette. Például: mit jelent 
az emelkedett CK-szint? Egy másik korlátja Bohan 
és Peter rendszerének, hogy az IBM, ami szövettani 
eltérései és klinikai tünetei tekintetében is lényegesen 
különbözik a PM/DM-től, később került leírásra.
Mindezek, illetve az egyre gyarapodó szerológi-
ai és hisztopatológiai ismeretek miatt új klassziﬁ ká-
ciós rendszer került kidolgozásra, a kritériumtüne-
tek meghatározása azonban még folyamatban van. 
Számos próbálkozás történt az izomgyengeség mé-
résére, a CRP, gyorsult süllyedés kritériumtünetként 
való felhasználására, de mindezek nem bizonyultak 
tökéletesen „betegségspeciﬁ kus” tényezőknek. Az 
autoantitestek jelenléte tűnik a legígéretesebb kri-
tériumtünetnek [5]. Emellett genetikai vizsgálatok is 
folyamatban vannak a myositis-speciﬁ kus vagy haj-
lamosító allélek kimutatására. Jelenleg 6 alcsoportot 
különböztetünk meg az IIM-kon belül:
1. PM,
2. DM,
3. juvenilis PM/DM,
4. IBM,
5. OM,
6.  necrotizáló autoimmun myopathia (NAM), ezen be-
lül továbbá:
 – CAM,
 – statin indukálta myopathia,
 – infekció indukálta myopathia.
Alcsoportok
Felnőttkorban leggyakrabban a PM fordul elő, ál-
talában 30 éves életkorban kezdődik. Legutóbbi 
vizsgálatok kimutatták, hogy a PM gyakran „túldiag-
nosztizált” entitás, toxikus és metabolikus okok által 
indukált myopathiát is sokszor PM-ként diagnoszti-
zálnak [6].
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8. ábra. Ulcusok 9. ábra. V-jel
mreu1204.indd   231 12/14/12   2:42 PM
232 
A dermatomyositis felnőttkorban a második, gyer-
mekkorban a leggyakoribb tünetcsoport. A juvenilis 
myositis klasszikusan a DM-re is jellemző bőrtünetek-
kel kezdődik. Gyakrabban fordul elő az izmok kalci-
ﬁ kációja, ritka a malignitás és az egyéb kötőszöveti 
betegségekkel való társulás előfordulása.
Overlap myositisben leggyakoribb a szisztémás 
sclerosissal (Ss) és kevert kötőszöveti betegséggel 
(MCTD) történő együttes megjelenés. Ritkábban tár-
sulhat myositis szisztémás lupus erythematosusszal 
(SLE), Sjögren-szindrómával és rheumatoid arthritisz-
szel (RA) is [1–5].
Az IBM ötven év felett a leggyakoribb krónikus 
progresszív izombetegség. Többnyire férﬁ akat érint, 
ellentétben a polymyositissel (férﬁ –nő arány 3:1). Az 
átlagéletkor a betegség kezdetekor 60 év (30–90 
között). Alattomosan induló betegség, az első tü-
netek megjelenésétől a diagnózisig eltelt idő kb. 6 
év. Általában az alsó végtagok proximális izomérin-
tettségével indul, majd a felső végtagokra és distalis 
izomcsoportokra is ráterjed, és ez utóbbi lesz a do-
mináló klinikai tünet. Az arc- és légzőizmok is érin-
tettek lehetnek, a szemizmok általában megkíméltek. 
Az izomérintettség 10–15%-ban aszimmetrikus. Kö-
rülbelül 40%-ban kíséri az izomgyengeséget izomfáj-
dalom is. Az izomatróﬁ a a betegség tartamával és a 
gyengeség súlyosságával párhuzamosan progrediál. 
Dysphagia a cricopharyngealis izomzat érintettsége 
következtében a betegek felében, egyharmadában 
fordul elő. Akár hét évvel megelőzheti az izomgyen-
geség jelentkezését. Interstitialis tüdőérintettség nem 
jellemző [7].
Az új besorolásban megjelent a nekrotizáló 
autoimmun myopathia (NAM), mely három különböző 
etiológiájú, de szövettani eltéréseiben, klinikai tünetei-
ben hasonló alcsoportot foglal magába. A „nekrotizáló 
myopathiákat gyulladás nélkül” már 1947-től ismer-
jük, de ekkor még a PM és DM altípusának tekintet-
ték őket. 1969-ben Smith egyértelműen elkülönítet-
te a paraneoplasztikus nekrotizáló myopathiákat a 
klasszikus DM és PM esetektől. Különböző alcso-
portok születtek még a további években, végül 2004-
ben teljesen különálló csoportként azonosították a 
nekrotizáló autoimmun myopathiát. Hisztopatológiai 
vizsgálatok megerősítették, hogy a makrofágok ál-
tal indukált izomrost necrosis a patomechanizmus 
alapja, melyet három különböző faktor – tumor jelen-
léte, statinterápia vagy infekció – indukál. Nincsenek 
T-sejt-inﬁ ltrátumok, MHC-I-expresszió sem látható, 
ahogy PM-ban és IBM-ben. A közös tünet a mér-
sékelt és súlyos izomgyengeség, ami a kiváltó fak-
tor eliminálásával javul vagy teljesen meg is szűnik. 
A  közelmúltban NAM-ban két autoantitest szerepét 
is felismerték, ezek a signal-recognition particule- 
(SRP) ellenes antitestek, valamint egy anti-p100/200 
néven ismert új antitest, mely az antigén méreté-
ről – 100/200kDa – kapta nevét [6]. A betegek át-
lagéletkorát vizsgálva kijelenthető, hogy az anti-SRP 
nekrotizáló autoimmun myopathiás esetek jelentkez-
nek a legﬁ atalabb életkorban. Ezután következnek a 
statin-asszociált esetek, és a paraneopláziás formák 
jelentkeznek a legmagasabb életkorban. Utóbbi a tu-
morok idősebb életkorban való megjelenésével függ 
össze. A betegség indulásának átlagos időtartama a 
polymyositishez és a dermatomyositishez hasonla-
tosan néhány hónap, de akut is lehet (napok-hetek), 
illetve statin indukált esetben akár krónikus (három 
év) is. A tünetek: fáradtság, súlyvesztés (nemcsak 
paraneopláziás esetben) és izomfájdalom lehetnek 
[8]. A CK általában a normál érték tízszerese vagy e 
fölött van. Az elektromyographia (EMG) képe a jel-
legzetes myopathiás triászt mutatja: kis amplitúdó-
jú, polifázisos hullámok; magas frekvenciájú tüskék; 
spontán ﬁ brilláció és pozitív meredek hullámok. Leg-
gyakrabban a deltoid és a psoas izom érintett. Az 
izmok gyengesége rövid idő alatt egyre fokozódik. 
A betegek bőre intakt, Raynaud-jelenség ritkán fordul 
elő, és szenzoros neuropathia jelei sem mutatkoznak. 
Előfordulhatnak extramuszkuláris tünetek, de mind az 
interstitiális tüdőbetegség (ILD), mind a szívérintett-
ség ritkán jelenik meg. Néhány statin indukált forma 
esetén az izomgyengeség igen kis mértékű, a nagyon 
magas kreatinkináz szintek ellenére is [9]. 
Patomechanizmus
PM-ben, DM-ben és IBM-ben, bár a patológus szem-
szögéből nézve három különböző kórképről beszé-
lünk, 3 domináns szövettani jellemző ﬁ gyelhető meg: 
gyulladás, ﬁ brózis és az izomrostok számának csök-
kenése, atrophiája. A PM/DM autoimmun eredetét 
igazolják más autoimmun betegségekhez hasonlóan 
a celluláris és humorális immunitás abnormalitásai, 
valamint különböző autoantitestek jelenléte, melyek 
között vannak myositisre speciﬁ kus és myositisre 
nem speciﬁ kus autoantitestek.
PM
PM-ben az izomrostok károsodását CD8+ cytotoxicus 
T-sejtek (Tc) idézik elő, míg DM-ben a Th-sejtek 
mediálta citokin és B-sejtek által kiváltott humorális 
mechanizmusok szerepe a döntő. Az immunpatoló-
giai eltérések ellenére a következmények azonosak: 
krónikus gyulladás, az izomrostok károsodása és 
pusztulása, ﬁ brosis. PM-ben az endomyseális gyul-
ladásos inﬁ ltrátum két fő sejtje a makrofág és a Tc-
sejt. A makrofágok proinﬂ ammatorikus citokineket 
(IL-1-et, TNF-α-t) termelnek. A kóros immunválasz 
kialakulásának kezdeti lépése a Tc-sejtek aktivációja. 
PM-ben az egészséges izomrostokra jellemző álla-
pottal szemben az inﬁ ltrált, illetve a távoli izomsejtek 
felszínén is megjelenik az MHC-I, valamint az MHC-II 
expressziója. A TCR-MHC-I kapcsolaton kívül az im-
munológiai szinapszis kostimulatorikus molekuláinak 
együttműködése is szükséges a Tc-sejtek aktiválódá-
sához. Az izomrostokon megjelenik a BB1-molekula 
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(CD80), amely a B7-család tagja, míg a Tc-sejtek az 
ehhez a molekulához kapcsolódó CD28-at és CTLA-
4-et expresszálják. A kostimulatorikus CD40-molekula 
szintén megjelenik az izomrostokon, illetve ligandja, a 
CD40L kimutatható az inﬁ ltráló Tc-sejteken. A CD40-
CD40L-interakció egyrészt az antigénprezentációt 
serkenti az izomrostok BB1-expressziójának indu-
kálásával, másrészt az izomrostok IL-6, -8, -15 és 
kemokin (MCP-1, RANTES) termelésének serkenté-
se révén segíti a Tc-sejtek adhézióját, aktivációját és 
differenciációját. A kemokinek a gyulladásos sejtek to-
vábbi toborzásában, helyszínre vonzásában, valamint 
a Tc-sejtek aktiválásában vesznek részt. PM-ben a 
T-helper1(Th1)–T-helper2(Th2) egyensúly a Th1 popu-
láció javára változik meg. DM-ben az immunfolyamat 
az intramuscularis microvasculatura endotheliuma el-
len irányul. A perivascularis inﬁ ltratumban Th-sejtek, 
B-lymphocyták, makrofágok és neutrophil-sejtek 
ﬁ gyelhetők meg. A perifériás vérben a Th1–Th2 
egyensúly a Th2-típusú sejtek arányába tolódik el. 
A kemokinek DM-ben feltehetően nemcsak a gyul-
ladásos sejtek további toborzásában vesznek részt, 
hanem a betegség későbbi fázisában elősegítik a 
ﬁ brosis kialakulását is [10–17]. 
DM
Dermatomyositisben inkább a CD4+-T-helper-sejt 
mediálta citokin mechanizmusok és B-sejtek ál-
tal kiváltott humorális mechanizmusok szerepe lát-
szik döntőnek. Emelkedett immunoglobulin-szintek, 
komplement, IgG-, IgM-depositio mutatható ki a ka-
pillárisok falában. A C5b-9 MAC-komplex rakódik le az 
izom- és bőrkapillárisok falában. A MAC-sejtfal litikus 
hatását kifejtve kapillárispusztulást, izom ischaemiát 
okoz, a krónikus hypoperfúzió pedig perifasciculáris 
atróﬁ ához vezet. 
Lundberg legújabb kutatásai során igazolta, hogy 
a myositis korai szakaszában még nincs gyulladásos 
inﬁ ltráció az izomrostokban, ebben a szakaszban 
jellegzetes az izomrostok MHC-I-expressziója és az 
endothel-sejtek fokozott IL-1-alfa-expressziója. Akut 
fázisban T-sejtek és makrofágok inﬁ ltrálják az érintett 
izmokat, az izomrostok MHC-I-, MHC-II-expressziója 
észlelhető. Fokozott az IL-1-alfa, -béta, TNF-alfa, 
TGF-béta-expresszió, MIP-I-alfa, -béta, Rantes, 
MCP-1-expresszió, ICAM-1-, VCAM-1-, LFA-1-, 
VLA-4-expresszió. Fokozott IL-1-alfa-expressziót 
észleltek a mononuclearis és endothel-sejteken. 
A  mono nuclearis sejteken ugyancsak fokozott volt 
az IL-1-béta-, TNF-alfa-expresszió is. TGF-béta fo-
kozott expressziója volt észlelhető a mononuclearis 
sejteken az endothel sejteken és az extracellularis 
mátrixon. ICAM-1 és VAM-1 fokozott expresszióját 
az endothel-sejteken tudták kimutatni, ami az erek 
fokozott szerepére hívja fel a ﬁ gyelmet.
Krónikus myositisben MHC-I-expresszió, valamint 
IL-1-alfa és -béta fokozott expresszió igazolható, 
gyulladásos sejtes inﬁ ltráció már nincs jelen [10–17].
IBM
Az IBM patomechanizmust illetően 2 fő hipotézis lé-
tezik: a béta-amyloid és egyéb fehérjék kóros lera-
kódásával kapcsolatos degeneratív mechanizmus, 
illetve immundiszreguláció (aktivált CD8+ citotoxikus 
T-lymphocyták) [19, 22]. A degeneratív mechanizmus 
hipotézisét támasztja alá az IBM-es betegek izom-
rostjain belül kimutatható aggreszóma jelenléte [19]. 
Az intramuscularis multiprotein-aggregátumok jellem-
zőek a sporadikus inclusiós testes myositisre, és két 
fő típusuk létezik, az egyik főleg béta-amyloidot, a 
másik foszforilált taut, és mindkettő mutáns ubikvitint 
(UBB+1), illetve számos egyéb fehérjét tartalmaz 
[19]. A felhalmozódott fehérjeaggregátumok to-
vább gátolják a proteoszómarendszert, ami továb-
bi béta-amyloid-lerakódáshoz vezet. Bizonyítható 
még a koleszterin szerepe a patomechanizmusban, 
ugyanis a koleszterol béta-amyloidhoz való kötődé-
se elősegíti a béta-amyloid oligomerizációját, ami a 
proteoszómagátlást, circulus vitiosust eredményez.
Szerepet játszik még a patomechanizmusban 
a mitokondriális DNS mutációja, következményes 
mitokondrium-diszfunkció. A COX-deﬁ ciens rostok 
az IBM-es betegek biopsziáinak 98%-ából kimutat-
hatók. A károsodott mitokondriális funkció izomgyen-
geséghez és atróﬁ ához vezet [20]. 
Több adat van arra nézve, hogy az inclusiós tes-
tes myositis immunpatomechanizmusa azonos a 
polymyositisben leírtakkal, ahol klonális autoinvazív 
CD8+-T-lymphocyták celluláris citotoxicitás révén 
károsítják az izomrostokat. Az aktivált CD8+-T-
lymphocyták (ICAM-I, ICOS) inﬁ ltrálják az MHC-
I-et expresszáló nem nekrotikus izomrostokat. 
Ezek a lymphocyták a perforingranulumok fokozott 
expresszióját mutatják mRNS- és fehérjeszinten is 
fokozott upregulatio következtében [18]. A króni-
kus MHC-I upregulatio következtében a nukleáris 
faktor-κB aktiválásán keresztül a proinﬂ ammatorikus 
citokinek átíródása fokozódik, és ez önfenntartó fo-
lyamatot eredményez. Az MHC-I-pozitív izomrostok 
expresszálják az antigén-prezentációhoz elengedhe-
tetlen B7-családhoz tartozó kostimulatorikus moleku-
lákat (B7-1, B7-2, BB1, ICOS-L), míg az autoinvazív 
T-sejtek CD28-at, CTLA-4-et, illetve az ICOS-t, 
CD40L-t. A BB1 (CD80), amely az izomrostokon 
expresszálódik, a T-lymphocytákon expresszálódó 
CD28 és CTLA-4 molekulákkal létesít kapcsolatot 
[18, 21]. Fénymikroszkópos vizsgálattal a betegek 
több mint 90%-ában CD8+-sejtes endomysialis in-
ﬁ ltráció látszik. Atróﬁ ás és hipertróﬁ ás rostok egy-
aránt láthatók. Elektronmikroszkópos vizsgálattal a 
betegek több mint 90%-ában a magban és a cito-
plazmában egyaránt ﬁ lamentosus inclusiós testek 
és vacuolák mutathatók ki. Jellegzetesek a bazoﬁ l 
szegélyezett vacuolumok a sarcoplasmán belül. 
Ezek a vacuolák parafﬁ nos ﬁ xációval tönkremennek, 
de fagyasztott mintában kimutathatók. A betegek 
kb. 30%-ában az első izombiopsziás mintában hiá-
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nyozhatnak. A bazoﬁ l vacuolumok nem speciﬁ kusak 
inclusiós testes myositisre, ugyanis familiáris distalis 
myopathiákban és oculopharyngealis disztróﬁ ákban 
is jelen vannak. Eozinoﬁ l inclusiós testek is láthatók a 
bazoﬁ l vacuolák szomszédságában, amelyek speci-
ﬁ kusabbak, de csak a betegek 50%-ában találhatók 
meg. A vacuolák az izomdegradáció termékeit tartal-
mazzák: myeloid testeket, membránfragmentumokat 
és -törmeléket. Az izombiopszia különösen fon-
tos az IBM amyopathiás dermatomyositistől és 
polymyositistől való elkülönítésében [18–22]. 
NAM
A nekrotizáló autoimmun myopathiák auto im-
mun patogenezisére főként az utal, hogy immun-
szupressziós kezelésre jól reagálnak. Izom biopsziás 
minták szövettani feldolgozása során nekrotikus 
rostok körüli makrofágokat mutattak ki, kevés 
limfocitával. AZ MHC-I-festődés hiánya a non-
nekrotikus izomrostokon, illetve a gyulladásos sejtek 
tömegeinek hiánya a cytotoxikus limfociták patológiai 
szerepe ellen, illetve a myociták sejtmediált destrukci-
ója ellen szól. Ehelyett egy antitestfüggő komplement-
mediált lízis lehet a felelős a sejtpusztulásért, melyben 
a makrofágok mint végső effektor-sejtek szerepelnek 
[23]. A nekrózis mellett az izomrost-kaliberingadozás, 
hypertrophia is megjelenhetnek. MAC-depozíció is lát-
ható lehet a kis ereken. Az MHC-I diffúz módon szinte 
biztosan nem „up-regulált”, mint PM és IBM esetén 
[24]. A nekrotikus izomrostok körül a makrofágok a 
predomináns sejtek, és elszórtan helyezkednek el az 
endomysiumban. Kimutatásuk immunohisztokémiai 
módszerekkel lehetséges, monoclonális antitestek 
használatával (10. ábra) [25]. Fontos tehát, hogy 
az izombiopsziás mintában nem látható sem a 
polymyositisre (a nem-nekrotikus izomrostok invá-
ziója CD8+ T-sejtek által), sem a dermatomyositisre 
jellemző kép (perfascicularis atróﬁ a és perivaszkuláris 
gyulladásos inﬁ ltrátum CD4+ T-sejtekkel).
A nekrotizáló autoimmun myopathiák is alcsopor-
tokba oszthatók:
1. Antitesthez kapcsolt NAM
A) Anti-SRP autoantitest-pozitív NAM
A szignálfelismerő részecske (signal recognition 
particle, SRP) citoplazmatikus, hat fehérjéből 
és egy RNS-ből álló komplex. A fehérjeszintézis 
alatt az újonnan elkészült polypeptideket veze-
tik az endoplazmatikus retikulumba, felismerve a 
szekvenciájukat, majd antigénként szolgálnak az 
endoplazmatikus retikulum egy speciﬁ kus recepto-
rának. Az anti-SRP antitesteket először 1986-ban 
írták le [26], később izomspeciﬁ kus antitestként azo-
nosították őket, és az európai felnőttkori idiopathiás 
inﬂ ammatorikus myopathiák 4-5%-ában leírták 
[27–29]. Juvenilis esetekben ritkán detektálják az 
anti-SRP-antitestet [30]. Mindmáig nem ismert a 
patogenezis, de az őszi gyakorisági csúcsok gyul-
ladásos vagy környezeti tényezők szerepét valószí-
nűsíthetik. Egy tanulmány azt is kimutatta, hogy az 
anti-SRP-szint követése a betegség lefolyásának kö-
vetése szempontjából hatékony segítség lehet: minél 
alacsonyabb az anti-SRP-szint, annál alacsonyabb a 
kreatinkináz-szint és a betegség aktivitása [31].
B) Anti-200/100 autoantitest-pozitív NAM
Az előzőek mellett kiemelendő egy másik, új antitest 
szerepe is, melyet Christopher-Stine és mtsai írtak le 
először 2010-ben [32]. 38 NAM beteg szérumát vizs-
gálták, 12 betegnek már ismert anti-SRP-pozitivitása 
volt. A maradék 26 betegből azonban 16 esetben 
immunprecipitációval 200 és 100 kDa-os fehérjék 
elleni antitesteket mutattak ki. 63%-uk korábban 
statinkezelést kapott. Mivel ez a két, 200, illetve 
100  kDa-os fehérje minden eddigi esetben együtt 
mutatható ki, a szerzők úgy gondolják, hogy mind-
ketten egy azonos fehérjekomplex részei. Mindezt 
az is alátámasztja, hogy az anti-200/100 pozitív be-
tegek semmilyen más autoantitest-pozitivitást nem 
mutattak. 
2.  Kötőszöveti betegségekkel és más autoimmu-
nitással összefüggő NAM
A nekrotizáló autoimmun myopathia együtt je-
lentkezhet például kevert kötőszöveti betegség-
gel, sclerodermával. Ez a legritkább alcsoport a 
nekrotizáló autoimmun myopathiákon belül.
 
3. Statin által kiváltott autoimmunitás
A koleszterincsökkentő, valamint kardialis protektív 
hatása miatt igen magas a statinkészítményekkel ke-
zelt betegek száma, különösen az idősebb populáció 
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10. ábra. Myofagocitózis makrofág karakterű 
 sejtekkel, rostkaliberingadozás 
(CD68-festés, 200x-os nagyítás)
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körében. Mammen és Amato 2010-es tanulmányuk-
ban írnak a statin myopathiákról [33]. A betegek álta-
lában jól tolerálják ezeket a szereket, de az enyhe fokú 
toxicitástól a súlyos, életveszélyes rhabdomyolízisig 
sokféle mellékhatás jelentkezhet. A vizsgált, statinnal 
kezelt személyek között szigniﬁ kánsan nagyobb volt 
a myalgia vagy az enyhe myositis gyakorisága, mint 
a statinnal nem kezeltek között. A legnagyobb rizikó 
myopathiára ﬂ uvastatin és pravastatin esetén mu-
tatkozott. Az izommellékhatások dózisfüggőek is. 
A statin által kiváltott NAM-forma egyértelműen nem 
toxikus, hanem immunológiai alapokon nyugszik [34]. 
Erre utal az immunterápia hatékonysága és a gyakori 
relapszusok is. A pontos patogenezis nem ismert, de 
legújabban igazolták, hogy egy antitest, a 3-hydroxi-
3methylglutaryl-coenzime-A reductase (HMGCR) el-
leni antitest „up-regulálva” van azokban a nekrotizáló 
autoimmun myopathiás betegekben, akik korábban 
statinkezelésben részesültek [35]. Érdekesség, hogy 
33%-a az anti-HMGCR-pozitív betegeknek korábban 
nem kapott statint. Ezen betegek ﬁ atalabbak voltak a 
betegség első jelentkezésekor, egyéb jellemzőik alap-
ján nem lehetett őket elkülöníteni a statinnal kezelt 
csoporttól.
 
4. Vírusfertőzés által kiváltott NAM
Néhány humán immundeﬁ ciencia (HIV) és hepatitis-C- 
(HCV) vírus által kiváltott fertőzés esetében leírták 
ezen fertőzések társulását ekrotizáló autoimmun 
myopathiával, de ezek csak elenyésző számban és 
főleg sectio során voltak megﬁ gyelhetőek, klinikai tü-
neteket nem okoztak [36, 37]. 
5. Paraneopláziás NAM
Számos különböző daganat és NAM társulása ismert, 
például hasnyálmirigy adenocarcinoma, kis- és nem 
kissejtes tüdődaganat, emlő, prosztata, tranzítionális 
sejtes carcinoma és myeloma [38]. Ebben az eset-
ben is a hisztológiai megjelenés és az immunterá-
piára mutatott válasz jelzi a humorális vagy citokin-
mediált izomsejt-károsodást. A tumorasszociált 
dermatomyositises esetekkel szemben itt csak kevés 
esetben írták le antitest jelenlétét a betegekben.
A diagnózis leginkább az izombiopszián alapszik. 
Az izombiopsziában a nekrotikus izomrostok aránya 
akár 50% is lehet a nekrotizáló autoimmun myopathia 
esetén (11. ábra). 
Autoantitestek
Bár az IIM-ák oka ismeretlen, az autoimmun 
patogenezis szerepét bizonyítja a celluláris és 
humorális immunitás diszfunkciója, valamint az 
autoantitestek jelenléte. Megkülönböztetünk myosi-
tis- asszociált (MAA) és myositis-speciﬁ kus (MSA) 
autoantitesteket. Valamely autoantitest körülbelül 
90%-ban jelen van a betegek szérumában. Myositis-
speciﬁ kus autoantitestek meghatározásának magas 
a speciﬁ citása, és hasznos lehet a diagnózis meg-
erősítésére, de a mérőmódszerek szenzitivitása ala-
csony. Az utóbbi években számos tanulmány során 
találtak bizonyítékot arra, hogy a MSA meghatározá-
sa által klinikai tünetekben és prognózisukban külön-
böző, homogén alcsoportok képezhetők a gyulladá-
sos izombetegségeken belül. 
Ez a megállapítás az immunszerológiai klassziﬁ -
káció alapja, aminek révén 3 csoportba soroljuk az 
IIM-ákat:
– Myositis-speciﬁ kus autoantitestek jelenléte
– Myositis-asszociált autoantitestek jelenléte
–  Myositis-speciﬁ kus és -asszociált autoantitestek 
 hiánya.
A MSA-k a myositises betegek egyharmadában ki-
mutathatóak. Jellemző rájuk, hogy csak myositisben 
fordulnak elő. Minden betegnek csak egy MSA mutat-
ható ki a szérumából. Az MSA-k hónapokkal a beteg-
ség aktiválódása előtt megjelennek, szérumszintjük 
korrelál a betegség aktivitásával, komplett remisszió 
során eltűnhetnek. Ezen tulajdonságaik és nagyfokú 
betegségspeciﬁ citásuk arra utal, hogy fontos szere-
pük lehet a myositishez vezető immunfolyamatokban 
[39–45].
A leggyakoribb MSA-k az aminoacil-transzfer-
RNS-szintetázok ellen irányuló autoantitestek, ame-
lyek különböző funkciójú citoplazmatikus enzimek 
(úgymint hisztidil-, treonil-, alanil-, izoleucil-, glicil-
transzfer-RNS-szintetázok) ellen termelődnek. A leg-
gyakoribb antiszintetáz autoantitest az anti-Jo-1. 
Ezek az autoantitestek gátolják az adott aminosav és 
a tRNS közötti kovalens kötés kialakulását. A mai na-
pig 8 különböző szintetáz ellen írtak le autoantitestet: 
anti-Jo-1, anti-PL-7, anti-PL-12, anti-EJ, anti-HL, 
anti-KS, anti-YRS, és anti-Zo [46–49].
Az antiszintetáz antitestek közül a leggyakoribb 
az anti-Jo-1 előfordulása, gyakorisága 11–33% közé 
tehető. Anti-Jo-1 jelenlétekor az anti-szintetáz szind-
róma megﬁ gyelhető, melynek jellemzői: szimmetrikus 
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11. ábra. Szegmentális nekrózis makrofágokkal 
(CD68-festés, 200x-os nagyítás)
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nem erozív arthritis (arthralgia), Raynaud-jelenség, 
intersticiális tüdőbetegség (ILD), láz és mechanikus 
kéz. Az anti-Jo-1-pozitív betegeknél ezek a tünetek 
lényegesen gyakoribbak, mint anti-Jo-1-negatív ese-
tekben. Érdekes továbbá, hogy a tünetek szezonális 
megjelenési mintázatot mutatnak, jellemzően tavasz-
szal (általában február–július) jelentkeznek. Anti-Jo1 
autoantitest háromszor gyakrabban fordul elő PM-
ben, mint DM-ben. Az anti-szintetáz-szindróma leg-
súlyosabb tünete az ILD, ami klinikailag dyspnoe, 
improduktív köhögés és hypoxaemia formájában 
nyilvánul meg. Súlyos interstitialis pulmonalis ﬁ brosis 
kialakulása ezekben a betegekben gyakori, és a ha-
lálos szövődmények kialakulásában is az ILD-é a fő-
szerep. Az ötéves túlélés csak 70%. Az ILD progresz-
sziójának meghatározására legalkalmasabb vizsgálat 
a nagy felbontású komputertomográﬁ a (HRCT). Több 
klinikai vizsgálat alapján elmondható, hogy a HRCT 
vizsgálattal időben jelezhető a tüdőérintettség, ami 
a betegség prognózisát lényegesen befolyásolja. Az 
antiszintetáz auto-antitesttel rendelkező myositises 
betegek terápiára adott válasza jóval mérsékeltebb, 
mint a más MSA-val rendelkező betegeké, illetve a 
dózis csökkentése esetén gyakori a relapsus. Így az 
antiszintetáz-szindróma agresszívabb kezelést igé-
nyel. Az antiszintetáz-szindróma agresszív kezelést 
igényel, a kortikoszteroid-kezelést általában másod-
vonalbeli kezeléssel kell kiegészíteni. Fontos megﬁ -
gyelés, hogy az egyes HLA-antigének jelenléte meg-
határozhatja az IIM-s betegek fokozott autoantitest-
termelését. Az antiszintetáz autoantitestek termelése 
a HLA-DRB1*0301 és a HLA-DQA1*0501 antigé-
nek jelenlétével társul fehér bőrű IIM-s betegekben. 
Afroamerikai és mexikói betegekben az anti-Jo-1 
autoantitest-pozitivitás a HLA-DQA1*0501- és/vagy 
a HLA-DQA1*0401-antigénekkel mutat szoros ösz-
szefüggést, a HLA-DRB1*0301-allél gyakoriságát 
azonban nem tudták igazolni ezekben a populációk-
ban [39–45].
Non-Jo-1 anti-szintetáz antitestek a hypomyo-
pathiás IIM formák kiemelkedő markerének tűnnek. 
Kevés vizsgálat foglalkozott ezen szindrómák klinikai 
megnyilvánulásaival. Az anti-PL-7-antitest antigénje 
a treonil-tRNS-szintetáz. A PL-7-pozitív betegekkel 
kapcsolatosan három klinikai vizsgálat történt: egy 
Japánban, egy Franciaországban, illetve egy az euró-
pai myositis-munkacsoport (EUMYONET) által. Ezek 
alapján a PL-7-pozitív betegek 100%-ában volt jelen 
ILD, míg az izomtünetek csak 50–86%-ban jelentkez-
tek. Váratlan eredmény volt ezen vizsgálatok során, 
hogy a betegek felében észleltek pericardialis folya-
dékgyülemet. Későbbiekben azt  feltételezték, hogy 
a pericardiumban expresszálódik a PL-7-antitest 
antigénje, ezáltal az autoantitestek jelenléte a szív-
burok gyulladását okozza. Így a legkorszerűbb pro-
tokoll szerint anti-PL-7-pozitivitás esetén a betegnél 
trans-oesophagealis echocardiographia elvégzése 
ajánlott [50–53].
A többi anti-szintetáz antitest – PL-12 (alanil), PL-7 
(treonil), EJ (glicil), HL (izoleucil), KS (asparginyl), és az 
újabban azonosított Ha (tirozin) és Zo (fenil) – össze-
sen az esetek 20%-ában mutathatók ki, az egyen-
kénti gyakoriság 1–5% között van. Anti-HL, anti-KS, 
és anti-PL szorosan kapcsolódik a DM bőrtüneteihez, 
illetve ízületi gyulladás, láz, Raynaud-jelenség és ILD 
mutatható ki ezekben az esetekben. Az ILD gyako-
risága a Jo-1-pozitív betegekéhez képest azonban 
elenyésző. Anti-EJ gyakran társul mechanikus kéz-
zel, ami az egyetlen PM-re jellemző bőrtünet [64]. Az 
újabban felfedezett antitestek és a hozzájuk kapcso-
lódó szindrómák meghatározásához további vizsgá-
latokra van szükség.
Az anti-SRP autoantitest az ún. signal recognition 
particle (SRP) ellen irányul. Meglehetősen ritka előfor-
dulású <5%-ban diagnosztizálták. Azokban az ese-
tekben, ahol az anti-SRP kimutatható, jellemzően sú-
lyos polymyositises panaszok alakulnak ki. Elkülönít-
hetőek a súlyos myalgia és a cardiális érintettség, illet-
ve az emiatt fellépő gyakori és heves palpitatió-érzés 
alapján. A tünetek általában ősszel jelentkeznek, több 
nemzetközi tanulmány szerint szeptember és február 
közötti időszakban. Immungenetikai szempontból a 
HLA-DR5, HLA-DRw52, HLA-DQA1*0301 a jellemző 
HLA-társulás. Az akut tünetek igen súlyosak, a beteg-
ség gyorsan progrediál. Prognózisa rossz, az 5 éves 
túlélés csak 25%-ot ér el. A halállal végződő esetekért 
leginkább a kardiális komplikációk, pl. a myocarditis 
okozta ritmuszavarok a felelősek. Az anti-SRP-
szindróma terápiás válasza nagyon rossz, gyakori a 
relapsus. A nagy dózisú kortikoszteroid-terápia nem 
elegendő. Kortikoszteroidra adott elégtelen válasz 
esetén immunszupresszív szerek (me thothrexát, illet-
ve azatioprin) alkalmazhatók. A cyc losporin-A a nehe-
zen befolyásolható esetekben bi zo nyult jó hatásúnak. 
Mivel meglehetősen ritka az előfordulása, nincs egy-
séges megoldás a kezelésére [39–45]. 
Az anti-Mi-2-autoantitest egy korábban ismeret-
len funkciójú nukleáris protein komplex ellen kép-
ződik. Fő autoantigén egy 218 kD méretű nukleáris 
protein, ami a 12-es kromoszómán van kódolva és 
egy helicase családba tartozik. Az anti-Mi-2 gya-
korisága 5–10%. A deﬁ nitív DM-betegek kb. 20%-
ának van anti-Mi-2-autoantitestje. Jellemzően klasz-
szikus dermatomyositises tünetekkel társul. Így 
megﬁ gyelhető a heliotrop rash, a Gottron-papulák, 
a vörös erythema a nyakon és a ruhakivágásnak 
megfelelően (V-jel), valamint periunguális erythema 
teleangiectasiákkal. Arthritis, reggeli ízületi merevség 
lényegesen gyakrabban volt megﬁ gyelhető az anti-
Mi-2-negatív esetekben. Raynaud-jelenség, mecha-
nikus kéz szintén ritkább. Szezonalitás nem igazol-
ható. Genetikai szempontból jellemző a HLA-DR7-, 
HLA-DRw53- és HLA-DQA1*0201-társulás. Bár 
akutan indul, alapvetően benignus természetű, prog-
nózisa is jó, a hagyományos kortikoszteroid terápiára 
adott válasza megfelelő [39–45, 54–57].
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Az anti-PM/Scl- (myositis asszociált) autoantitest-
pozitív betegek 83%-a pedig az úgynevezett myo-
sitis-scleroderma overlap szindrómában szenved. 
A jellegzetes sclerodermás elváltozások mellett (scle-
ro dactylia, acrosclerosis, teleangiectasia) jellemző 
a Raynaud-szindróma, arthritis, calcinosis, restriktív 
tüdőelváltozások jelenléte. Fehér bőrű, IIM-ben szen-
vedő betegekben, akiknek szérumában anti-PM/
Scl mutattak ki, nagyobb arányban tudták a HLA-
DRB1*0301- és a HLA-DQA1*0501-antigének jelen-
létét igazolni [39–45]. 
Tumor-asszociált antitestek
Myositisek tumorral történő társulásáról az irodalmi 
adatok igen változóak, összességében az esetek 
7–66%-ában ﬁ gyelhető meg CAM. DM gyakoribb volt 
malignus betegségekben, mint a PM. Felnőtteknél a 
petefészek-, tüdő-, gyomorkarcinóma és a limfóma, 
gyermekek esetében hematológiai rendellenességek 
társulnak főként myositissel. Az autoantitestek le-
hetséges prognosztikai szerepét a CAM-esetekben 
többen vizsgálták. Így igazolódott az a feltételezés is, 
hogy az anti-Jo-1-autoantitest és az ILD jelenléte véd 
a tumor kialakulásával szemben. Bebizonyították, 
hogy az anti-155/140 néven ismert autoantitest – 
nevét az autoantigén méretéről kapta (155/140 kDa) 
– tumorasszociált DM-ben gyakori. Juvenilis DM-ben 
viszont az említett antitest jelenléte a tumor kockáza-
tát nem, de a vasculitis, ulcusok gyakoriságát növeli.
Az Mi-2 autoantigén vizsgálata során is közöltek 
olyan adatokat, melyek szerint az autoantitestek je-
lenléte által generált humoralis autoimmun folyama-
tok hozzájárulhatnak a daganatok kialakulásához. 
Ezen folyamatok patomechanizmusa azonban még 
nem tisztázott. Vannak természetesen genetikai és 
környezeti faktorok, melyek hozzájárulnak az IIM vég-
ső megnyilvánulási formájához, illetve a daganatok 
kialakulásához is.
Reményeink szerint az antigénexpresszió megha-
tározása új megközelítéseket világít meg a myositis-
terápia és a kapcsolódó rosszindulatú daganatok te-
rén egyaránt [58–63].
Az autoantitest-elemzés és immunoblot techni-
kák fejlődése számos új autoantitest felismerését 
vonta maga után. Így mutatták ki az anti-HMGCR-
autoantitestet, melynek autoantigénje a 3-hidroxi-3-
methylglutaryl-coenzyme A reduktáz. Ezt az antitestet 
nekrotizáló myopathiában mutatták ki. 
Az anti-TIF1-gamma antitest társul súlyos JDM-
mel, ahol a fekélyképződés mellett súlyos bőrtüne-
tek, calcinosis és lipoatrophia ﬁ gyelhető meg. Szin-
tén megtalálható ez az antitest a felnőtt, daganattal 
társuló DM-esetekben. Az antigén ebben az eset-
ben a transzkripciós faktor-1-gamma (TIF1-gamma) 
[62–64].
Anti-SAE-antitest antigénje egy kis ubiquitin-
szerű módosító aktiváló enzim (SAE). SAE-pozitív 
betegek általában DM-ben szenvednek, és gyako-
riak a szisztémás tünetek, ezek közül is kiemelhető 
a dysphagia [64].
Ezen autoantitestek kimutatása a mindennapi 
klinikai rutinban egyelőre nem elérhető, és mind a 
patomechanizmus, mind a terápiás konzekvenciák 
terén még további vizsgálatok szükségesek. De min-
denképpen kiemelendő, hogy az IIM igazolását köve-
tően a tumorkutatás, illetve a betegek szakemberhez 
irányítása a kezelőorvos fontos feladata.
Terápiás protokollok DM/PM-ben 
A kezelési terv összeállítása során az alábbiakra kell 
ﬁ gyelmet fordítani:
1.  Biztos-e a diagnózis, megtörténtek-e az alapvető 
diagnosztikus lépések a szükséges szteroidkezelés 
elkezdése előtt? Ha az EMG és az izombiopszia 
nem történt meg, később a diagnózis felállítása 
nagyon nehéz. A súlyos esetekben gyakran egy 
napon belül el kell végezni az EMG-t, illetve az 
izombiopsziás vizsgálatot. Ha ezek megtörténtek, 
a szteroidkezelést el lehet kezdeni.
2.  Mennyire súlyosak az izomgyulladásos jelensé-
gek? Fenyeget-e félrenyelés, illetve légzési elég-
telenség? Ha igen, kifejezetten agresszív kezelés 
indokolt. Az aspirációs pneumonia kialakulását 
mindenképpen el kell kerülni.
3.  Jelen van-e alattomban, látványos jelek nélkül zaj-
ló belső szervi manifesztáció, ami hosszabb távon 
rossz prognózist okoz? Van-e a betegnek később 
súlyos pulmonalis ﬁ brosishoz vezető neutrophil 
alveolitise, vagy a háttérben nem áll-e malignoma? 
Van-e a betegnek myocarditise? 
4.  A gyógyszeres kezelés hosszabb távú mellékhatá-
sait is érdemes ﬁ gyelembe venni (kortikoszteroid-
kezelés maga is myopathiát okoz).
A betegek korai aktív, esetenként agresszív kezelése 
alapvetően fontos kérdés. A későn elkezdett szte-
roid-, illetve immunszupresszív-kezelés eredménye 
rosszabb, és az időközben elpusztult izomzat miatt 
a beteg mozgásszervi állapota is kedvezőtlenebb. 
A gyógyszeres kezelés mellett alapvető, hogy a be-
tegek korán részesüljenek mozgásterápiában is. 
A remisszióba került beteg korai és tartós gyógytor-
náztatása a terápia szerves része.
Az egyéb tünetek közül a pulmonális manifesztá-
ció jelenléte, az interstitialis tüdőﬁ brosis és az alveolitis 
korai felismerése és kezelése szintén fontos, mivel 
ezen elváltozások a túlélést is jelentősen befolyásoló 
tényezőknek tekinthetők. 
Myositises betegek kezelésénél legfontosabb, 
hogy az első tünetek megjelenését követően minél 
hamarabb, de legalább három hónapon belül elin-
duljon az agresszív terápia. Hazai viszonyok között 
gyakran tapasztaljuk, hogy a diagnózis felállítása ké-
sik, vagy ha igazolódik is a myositis, a beteg nem kap 
megfelelő terápiát vagy az alkalmazott terápiát nem 
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folytatják elegendő ideig. A terápia megtervezése-
kor tekintettel kell lennünk az alkalmazott gyógysze-
rek mellékhatásaira is. A kezelés során cél az akut 
izomkárosodás, hosszú távon az ízületi kontraktúrák 
megakadályozása, a relapsusok megelőzése, az élet-
minőség javítása.
Fokozott ﬁ gyelmet igényel a terápiás protokoll 
összeállítása során a klinikai alcsoport, anti-Jo-1 
autoantitest-pozitivitás és az extramuscularis tünetek 
jelenléte.
Első vonalbeli terápiaként kortikoszteroidok (pred-
nisolon, methylprednisolon), nagy dózisú kezdő adag 
(½–1–2–3 mg/kg/nap) adása javasolt 3–4 héten ke-
resztül, ezt követően 10 héten át mérsékeljük a dózist 
másnaponta 5 mg-mal. Igen súlyos esetekben a ke-
zelést 1 g/nap adaggal kezdjük, amelyet három napig 
alkalmazunk. 
Ha két hónapig tartó kortikoszteroid-kezelés ha-
tására az izomerő-növekedés nem következik be, 
akkor a kezelés hatástalannak tekinthető, és más 
immunszupresszív-kezelés alkalmazása válik szük-
ségessé. A szteroidra reagáló betegeknél az a cé-
lunk, hogy a legalacsonyabb, úgynevezett „fenntartó” 
adagra csökkentsük a dózist, amellyel a betegség 
még kontrollálható. Ez oly módon is elérhető, hogy 
szteroidot spóroló terápiát indítunk el. Ebben az eset-
ben számtalan másodvonalbeli gyógyszer alkalmaz-
ható: azathioprin, mycophenolat mofetil, methotrexat, 
cyclosporin-A [65].
Másodvonalbeli szerrel kiegészítendő terápia válik 
szükségessé, ha:
–  a beteg általános állapota gyorsan romlik
–  súlyos dysphagia, légzőizom-elégtelenség
–  extramuscularis érintettség (interstitialis tüdőbeteg-
ség)
–  első vonalbeli terápiára refrakter esetek
–  anti-szintetáz szindróma jelenléte
–  az első tünet jelentkezése és a terápia indítása kö-
zött több mint 9 hónap telt el
–  a szteroidterápia hatástalan vagy szteroidspóroló 
terápiát tervezünk.
Intravénás immunglobulin (IVIG)
Amikor a szteroid a súlyos, rapidan progresszív ese-
tekben nem idéz elő remissziót, az intravénás immun-
globulin (IVIG) kezelést kell előnyben részesítenünk 
[65]. Olyan DM/PM/JDM-es betegeknél is javasolt, 
akiknél a kortikoszteroid vagy más immunszupresszív 
terápia nem hatásos. Befolyásolhatatlan bőrtüneteik 
és izomgyengeségük van, mérsékelten súlyos vagy 
nagyon súlyos csoportba tartoznak. A javasolt adag 
2 g/kg két napra elosztva, lassan, több órán keresz-
tül alkalmazott infúzióban, amelyet négyhetente aján-
lott ismételni 3–6 hónapig. Ezt követően kéthavonta 
újabb kezelés alkalmazható, amennyiben a beteg 
állapota ezt igényli. Kettősvak vizsgálatban Dalakas 
igazolta, hogy IVIG-terápia hatására az izomerő szig-
niﬁ kánsan növekedett, és a bőrtünetek is regrediáltak. 
IVIG alkalmazása mellett a szteroidadag lecsökkent-
hető. Az IVIG a leghatásosabb, de a legdrágább 
szteroidspóroló terápia. Saját tapasztalatunk is igen 
jó az IVIG-kezelés kapcsán, mind PM-ben, mind DM-
ben és JDM-ben sikeresen alkalmaztuk más terápiára 
nem reagáló betegeinknél.
Az IVIG-nek számtalan hatása van. Gátolja a 
komplementaktivitást, megakadályozza a membran 
attack complex lerakódását a kapillárisokban, 
szupprimálja a cytokinek termelődését, csökken-
ti az autoantitestek képződését, gátolja az Fc-
receptorokon az antigénkötődést [65].
A szteroidra és IVIG-re nem reagáló myositises 
betegek kezelésében is számos új eredmény látott 
napvilágot az utóbbi években. A rituximab CD20+-B-
sejtek elleni monoclonalis antitest, amely a B-sejtek 
depletióját okozza. Esetismertetések alapján 375 mg/
m2 dózisban, négyhetente alkalmazva, vagy 1-1 g két 
hét különbséggel alkalmazva infúzióban hatásosnak 
bizonyult DM-ben JDM-ben, PM-ben is. 
Új biológiai lehetőségek, amelyek az intracellulá-
ris jelátvitelt gátolják: az alemtuzumab, efalizumab, 
rapamycin. A monoclonalis antitest alemtuzumab a 
CD52-molekula ellen irányul, amely hosszú ideig tar-
tó lymphocyta-depletiót idéz elő. PM-es, DM-es és 
IBM-es betegeknél alkalmazták [65]. 
A DM-es betegek általában jobban reagálnak a 
terápiára, mint a PM-es betegek. A PM betegek 25–
30%-ánál izomgyengeség, calcinosis marad fenn. 
Az IBM az egyéb inﬂ ammatorikus myopathiákkal 
ellentétben rezisztens a konvencionális immunszup-
resszív terápiára, az izomerő minimálisan reagál kor-
tikoszteroidra vagy egyéb terápiára, bár leírtak egy 
kortikoszteroidra reagáló familiáris formát is. Jelenleg 
a terápiás ajánlás kezdeti terápiaként 1 mg/kg dózisú 
methylprednisolon adása 3–4 hétig, majd 10 héten 
át fokozatos leépítés 10–25 mg fenntartó dózissal. 
Amennyiben 3 hónap után az izomerő és -funkció 
tovább hanyatlik, kortikoszteroidra nonreszponder-
nek véleményezzük a beteget, és egyéb immunszup-
resszív terápia bevezetését javasoljuk, methotrexatot 
kezdő dózissal (7,5 mg/hét), illetve azathioprint 1,5–
2,5 mg/kg dózisban 3–6 hónapig. Ha ezután sincs 
javulás, a terápia elhagyását javasolják. Amennyiben 
sikerül az izomerőt stabilizálni, vagy javulás észlelhe-
tő, fenntartó terápia indokolt a kortikoszteroid-dózis 
fokozatos csökkentésével és az immunszupresszív 
szer adagolásának folytatásával. Kipróbálás alatt áll-
nak immunterápiás célpontok elleni monoklonális an-
titestek, illetve az adott fehérjével végzett vakcináció 
[65].
OM-ben az immunszupresszív terápia általában 
hatékony. Esetenként a myositis-tünetek mellett a 
társuló egyéb autoimmun szindrómát is kezelnünk 
szükséges. 
Több tanulmány is úgy látja, hogy a legtöbb eset-
ben a nekrotizáló autoimmun myopathia súlyosabb, 
mint az egyéb IIM formák. Mindez azt jelenti, hogy a 
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terápiát – ha lehetséges – minél korábban el kell kez-
deni, hosszú ideig kell folytatni, és agresszívabb sze-
reket kell alkalmazni. Az oki terápia, ha a háttérben 
álló ok tisztázott, mindenképpen szükséges. A terá-
piára adott válasz nagymértékben eltér egymástól. 
A betegek túlélése rosszabb adatokat mutat, mint 
a többi idiopathiás inﬂ ammatorikus myopathiában. 
A  rapid lefolyású, gyógyszerrezisztens esetekben a 
legrosszabb a betegek életkilátása. Ha a beteg jól re-
agál a terápiára, sikerül a daganatot eltávolítani, illetve 
a statinkezelés leállítása időben megtörténik, jobb ki-
menetelre számíthatunk. 
Az általunk gondozott CAM-betegek esetében 
IIM leggyakrabban emlő, tüdő, gastrointestinális és 
epipharyngeális tumorokkal társult myositis. DM tu-
morral történő társulása gyakoribb, mint PM-é. Az 
adekvát onkoterápia hatására a tünetek rövid idő alatt 
regrediáltak. Ennek ellenére a halálozási ráta a CAM-
alcsoportban a legmagasabb.
A myositises betegek túlélése az utóbbi évtize-
dekben jelentősen javult. Saját betegeink esetében 
az átlagos 5 éves túlélés 92% [66].
Megbeszélés
A gyulladásos izombetegséggel kapcsolatos ismere-
teink az utóbbi években rohamosan bővülnek. Iga-
zolódott, hogy a korábban ismertnél több, homogé-
nebb alcsoport létezik az IIM-kon belül, melyek között 
a patomechanizmusban eltérés van. 
Az alcsoportok meghatározása segít a terápia 
megválasztásában, és új terápiás eljárások beve-
zetését indokolja. Az idiopathiás inﬂ ammatorikus 
myopathiák kezelése igen összetett, nagy gyakorlatot 
igénylő feladat. Az új biológiai terápiák bevezetése to-
vábbi lehetőséget nyújt számunkra, hogy myositises 
betegeink állapotát még eredményesebben tudjuk 
befolyásolni. A klassziﬁ kációs kritériumok megha-
tározása nem egyszerű feladat, de jó úton halad és 
segíti a klinikusok munkáját. Az újabban felismert, 
de sok esetben a már régóta ismert autoantitestek 
kimutatása a mindennapi klinikai rutinban egyelőre 
nehezen vagy egyáltalán nem elérhető, és mind a 
patomechanizmus, mind a terápiás konzekvenciák 
terén még további vizsgálatok szükségesek.
Legfontosabb a betegségek mielőbbi felismerése 
és a betegek immunológiai centrumba irányítása., va-
lamint kiemelendő, hogy az IIM igazolását követően 
elengedhetetlen a malignitás kizárása.
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